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   This is a case report of a 5-year-old girl with congenital adrenal hyperplasia (CAH) who had 
clitoral hypertrophy and vagina opening at verumontanum between the bladder neck and exter-
nal urethral sphincter. Female pseudohermaphroditism with CAH is the most common type of 
intersex problem, seen in children. In females with this disorder, the internal genital organs are 
usually normal, brut variable degrees of virilization can be observed externally. We discussed the 
indication of the `Surgical correction of ambiguous external genitalia in this syndrome in view of sex-
ual function and cosmetic problems. 
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緒 言
副腎性器 症候 群(adrenogenitalsyndromc:以








下CAHと 略す)で あ る.こ の疾患は常染色体劣性










患 者:5歳,女 児(1980年8月29日 生)
主 訴:外{生 器 異 常
家 族 歴:同 胞3人,両 親 ともに 異 常 な し
現 病 歴 生 後30日 目,嘔 吐 を 主 訴 に 当 院 小児 科 救 急
入 院.著 しい 食 塩 喪 失 症 状(Na;98mEq/1,K;s.o
mEqll,CI;78mEq/1)とと も に 外 性 器 男 性 化 異
常 の 存 在(染 色 体 検 査 に て46XX),17α 一hydroxy-
progesteron(12,6ng/m1),尿中 7Ks(6.1mgl


















































































































これらの低下 を認 めた こ とより,塩 類喪失型21β 一







(骨年齢,10歳 程度).約1年 前より変声,約 半年前よ
り恥毛の出現を認めている,外 性器は陰核が陰茎様に
肥大 し,陰 唇は融合 し,肥 大した陰核の根部に外尿道
口を認めた.外 性器の外観は,極 度の尿道下裂,陰 磯
内欠 如 を示 す 男 児 の よ うで あ った(Fig.1).
入 院 時 検査 所 見(Table1上 段)=ECG,胸 腹 部
X-P,DIPに 異 常 を 認 め ず.血 液 一般,血 液 生 化学
に異 常 を 認 め な い も,renin活 性 の 若 干 の充 進,血
中 ホ ル モ ン で はACTH,17a-OHP・の 高 値,L・H-
RH(1009,im.)負荷 試 験 に て 下 垂 体 の 反 応 の
低 下,ま た 尿 中17KS,pregnanetrialの増 加,
1Ldeoxy111-oxy-17KGs比の 高 値 を 認 めt.:.
TaUlel下 段 に 診 断 時 よ り5歳10ヵ 月 の こ れ まで
の小 児 科 外 来 に お け る投 薬 内 容,CAH・ めcontrolの
指標 と して血 中17a-OHP,尿 中17KS,身 長,体 重
の増 加 曲 線 を 示す.特 に1～2年 前 よ り血 申17a-OHP
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しくなって きた.体 表面積あた りのステロイ ド必要



















手 術 所 見:ま ず尿 生 殖 洞 の 腔 開 口部 位 を 確 認 す る 目
的 に て 内視 鏡 を 施行 した(な お術 前,尿 道 造 影 を 施 行
した が 腔 開 口部位 は確 認 で きな か った).Fig.2に 示
す よ うに,よ く発達 した括 約 筋 と男性 形 を 示 す 内 尿 道
口の 間 に 精阜 用 隆起 を認 め そ の頂 上付 近 に 開 口す る膣
口を 確 認 した,内 視 鏡 は腔 開 口部 よ り膣 内に 容 易 に 挿
入 で きた 、 内 視 鏡的 に腔 開 口部 にFoleycatheterを
留 置 し,腔 造影 を 施 行す る と 明 らか に尿 道 とは 別 に 腔
を造 影 で きた(Fig.3).
以 上 の所 見 よ り,腔 は括 約 筋 の 近 位 に お いて 尿 生 殖
洞 に開 口す るhighplacedvagina型で あ る こ とが
確認 で きた の で,Hendrenら1)の 方 法 に 準 じてpull
throughvaginoplastyを 施 行 した.
1)患 者 を襯 石 位 と し,外 尿道 口直 下 よ り直 腸 前 壁
に 沿 って逆u字 型 皮 膚 切 開 を 加 えた(Fig.4).
2)外 尿 道 口 よ り内視 鏡 的 に 腔 内 に挿 入 したFor-
gatyatrialembolectomycatheterのballoonを目
印 に 直 腸前 壁 を,直 腸 内 に挿 入 した 示 指 を 助 けY`直 腸





































前 壁 に沿 っ て剥 離 し,膣 を確 認 した.膣 を膀 胱,尿 道
を 損傷 しない よ うに 全 周に わ た って剥 離 した 後,ネ ラ
トンを通 し腔 を 下方 に牽 引 した(Fig.5左).
3)fly後 壁 に 切 開 を 加 え る と 内視 鏡 的 に挿 入 して い
たcatheterを 確認 で きた(Fig.5右).
4)Fogartycatheterを抜 去 し,腔 を 完 全 に 切 断
後,腔 の 尿 道 へ の 開 口部 をchromiccatgutにて 密
に縫 合 した.こ の 後 尿道 ブ ジ ーに て 尿 道狭 窄 のな い こ
とを確 認 し,ballo・ncathterを 膀 胱 内に 留 置 した.
尿 道 と膀 胱 頸 部 を 上方 に牽 引 後,腔 断端 を子 宮 頸 部 付
近 ま で剥 離 した の ち,会 陰 部 の 皮 膚flapと 腔 壁 の 縫
合 を施 行 した(rig.6).
陰核 形 成 術 はKumarら2)の 方 法 に 準 じてneuro-
vascularUundleを 温 存 す る 陰核 部分 切 除 術 を 施 行
した,
5)冠 状 溝 の 近 くで陰 茎 の 背 面か ら側 面 に か け て 冠
状 切 開 を お き,さ ら に 大 陰 唇 の 方 に延 長 した の ち,
Buck筋 膜 の外 側 で 恥 骨 結 合 の 近 くま で陰 核 体 を 露 出
す る(Fig.7A),
6)陰 茎 背 面 正 中 に 存 在 しBuck筋 膜 の 内側 に 存
在 す るneurovascularbundleを損 傷 しな い よ うに



















ンが過度に作用す る ことに よ り外性器の男性化を生
じ,生 下時には陰核肥大,陰 唇の融合がみられること
が多い.胎 生期に作用する男性ホルモンの量 と作用す
























る時 期 に よ り,外 陰 部 に は 様 々な 程 度 の 異常 が認 め ら
れ る.臨 床 的 に よ く用 い られ て い るPrader3)の 分 類
で は,軽 度 の陰 核 肥 大 の み の もの を1型,phallusの
先端 に外 尿 道 口が 開 口す る 高 度 の もの を5型 と し.5つ
の型 に分 類 して い る.ま たHendrcnandCrawfordl)
は,腔 と尿 道 の 合 流 部位 が括 約 筋 の近 位 か 遠 位 か で,
highplacedvaginaとlowplacedvaginaに分類
して い る.本 症例 は 肥 大 した陰 核 の根 部 に 尿 道 口が 開
口し,膣 は 括 約筋 の 近位 で 尿道 に開 口 して い た た め,
Praderの4型,highplacedvaginaと考 え られ る.
現 在 ま で の 報 告 に よ る とPrader2～4型,low
placedvaginaの 症 例 が圧 倒 的 に多 く,highplaccd
vaginaは きわ め て 稀 で あ る.し か し 充 分 な 内 視 鏡 の
検 査,あ る い はX-Pの 検 査 の な され て い る症 例 が 少
な く,案 外highplacedvaginaの症 例 も 多 い 可 能
性 が あ る と,Hendrenら1)は 述 べ て い る.分 類 を 明
確 に 行 な う こ とは,後 述 す る外 陰 部 形 成 術 式 が 異 な る
ことを考えると,非 常に大切なことである.















































































































.lll.之 鰐 ・鞠 ぐf1
馨辱無 遡















































































































とする.陰 核形成術には,陰 核の完全切除,部 分切除
および陰核埋没術の3つ がある(Table2).
陰核完全切除術は,亀 頭,陰 核体部,陰 核脚部を含
めて全部摘出する術式である.
Table2に 列挙 してい る ごとく,陰 核は性感とは
無関係 であ るとす る陰核不用論の意見が支配的であ

































尿生殖洞への膣開口部が広 く,開口部が 前庭 に近 い場合












尿 生 殖 洞 へ の 膣 開 口部 が 外括 約筋 よ り近 位 の 場 合
尿 生 殖 洞 後 壁 に縦 切 開 をおき,膣 口 を尿 生 殖 洞 の












CAHに よ る 女性 半 陰 陽 に 対 し,亀 頭 の 一 部 と
neurovascularbundleを温存 す るclitroplastyと,
括 約 筋 の 損傷 を避 け.る た めpullthroughvagino-
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